
INTRODUCCIÓN

El sarcoma epitelioide, descrito por En zin ger en
19701, está considerado, pese a su rareza, como el tumor
maligno de tejidos blandos más frecuente de la mano y la
muñeca. Afecta preferentemente a varones jóvenes y se
presen ta como un  n ódulo solitario o múltip le de 3 a
6 cm de diámetro, en  gen eral asin tomático y de
crecimiento lento que puede adherirse al tendón y con
frecuencia se ulcera. Su aspecto clínico es inespecífico, lo
que justifica el retraso diagnóstico. La h istopatología y
características in mun oh istoquímicas permiten  su
identificación en  las formas evolucionadas, pero en  sus
estadios in iciales y en  algun as varian tes es n ecesario
establecer el d iagn óstico d iferen cial con  múltip les
procesos. El tratamien to de elección  es la cirugía
agresiva, que puede complementarse con  radioterapia
y/ o quimioterapia. A pesar de ello, el porcen taje de
recurren cias es alto y tien e un a elevada capacidad
metastásica.

Se presen ta un  caso que pon e de man ifiesto las
dificultades d iagn ósticas que, en  ocasion es, puede
plantear así como su agresividad.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Un  varón  de 27 añ os presen taba un a tumoración
subcutánea dolorosa en el antebrazo derecho de 6 meses
de evolución . La lesión  se había desarrollado sobre la
cicatriz tras la extirpación, en otro centro, 2 años antes,
de una lesión  que había sido diagnosticada de fascitis
nodular seudosarcomatosa.

En la exploración clínica presentaba, en el tercio distal
de la cara flexora del an tebrazo derecho, una cicatriz
lon gitudin al de 2,5 cm, en  cuyo extremo existía un a
tumoración nodular eritematosa de 1,5 cm de diámetro,
u lcerada, mal delimitada, de con sisten cia dura y
super ficie multilobulada ( fig. 1) . La lesión  estaba
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Resumen.—El sarcoma epitelioide es un tumor  poco
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con una tumoración aparecida sobre la cicat r iz de la
extirpación, 2 años antes, de una lesión diagnosticada como
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EPITHELIOID SARCOM A. A DIFFICULT TUM OR 
TO DIAGNOSE

Abstract .—Epithelioid sarcoma is an infrequent , slowly
evolving tumor whose diagnosis in its init ial stages is difficult.
It  has a great  tendency to recur  and a great  ability to
metastasize. W e present  a 2 7 -year -old male with a tumor
that  appeared over  the scar  where a lesion diagnosed as
nodular  (pseudosarcomatous) fasciit is had been excised two
years before, on the r ight forearm. The diagnosis of epithelioid
sarcoma required two biopsies, and the tumor  recur red six
months after  the broad excision of the lesion.
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Fig. 1.—Tumoración nodular ulcerada en el extremo de la cicatriz
de una extirpación previa.



adh erida a p lan os profun dos y era dolorosa a la
palpación . No se palpaban  adenopatías epitrocleares,
axilares o supraclaviculares. La an alítica gen eral y el
estudio radiológico de brazo y tórax fueron normales.

Se realizó una biopsia «en sacabocados» de la lesión ,
que mostró un  proceso in flamatorio n ecrosan te

in específico, que se in formó como un  absceso
fistu lizado, por lo que se practicaron  cultivos
microbiológicos y micológicos que sólo demostraron
patógenos contaminantes. Tras reconsiderar el caso, se
realizó una biopsia incisional más amplia, observándose
rasgos h istopatológicos característicos de sarcoma epi-
telioide, que más tarde fueron  con firmados tras el
estudio de la p ieza operatoria. En  el estudio con
h ematoxilin a-eosin a se observaba un a proliferación
n eoplásica mesen quimatosa que se d ispon ía como
agregados nodulares alrededor de áreas de necrosis y de
degeneración del colágeno conformando un patrón de
falsos granulomas «en  empalizada». La lesión  ocupaba
toda la dermis y tejido celular subcutáneo, y en  su zona
central contactaba con la epidermis, ulcerándola (fig. 2) .
La celularidad del tumor presen taba zon as con
predomin io de células de aspecto fusiforme,
pleomór ficas, con  n umerosas mitosis, y otras zon as
donde predominaban células de hábito epitelioide, con
n úcleo gran de y h eterocromatin a muy dispersa y en
grumos, con varios nucléolos y un citoplasma eosinófilo
(fig. 3) . Las células tumorales se disponían alrededor de
áreas de necrosis y de necrobiosis a modo de empalizada
periférica, y estaban  rodeadas de un  in filtrado
in flamatorio den so de predomin io lin focitario. En  el
p lan o profun do y yuxtafascial de la lesión , las célu las
epitelioides se disponían en banda, en pequeños grupos
o como células aisladas, rodeadas de un estroma fibroso
( fig. 4) . Se observaron  también  zon as tumorales con
predominio de células de características rabdoides con
gran citoplasma globular eosinófilo y núcleo excéntrico
con gran atipia celular. El estudio inmunohistoquímico
mostró positividad para citoqueratin as de alto y bajo
peso molecular, an tígen o de membran a embrion ario
(EMA)  y vimentina. El resto de marcadores realizados
( S-100, HMB-45, desmin a, en olasa, n eurofilamen tos,
actina y miosina)  resultaron negativos. 

Tras la con firmación  diagn óstica, tuvimos la
oportun idad de revisar la h istopatología de la p ieza
operatoria de la primera in tervención, realizada 2 años
an tes y en  otro cen tro. Se observaba gran  can tidad de
células fusiformes con  abun dan tes mitosis sobre un
estroma fibroso con un mínimo componente de células
epitelioides. No había necrosis ni patrón en empalizada.
Probablemen te, el aspecto fibroso reactivo y la baja
agresividad de la lesión , h icieron  que se diagnosticara
de fascitis nodular seudosarcomatosa. Se concluyó que se
trataba del mismo tumor, concretamente de la variante
«similar a un  fibroma» de sarcoma epitelioide, cuya
característica principal es el aspecto fibromatoso de las
lesion es primitivas, varian do la celu laridad en  las
recidivas h asta adquirir  las características de sarcoma
epitelioide clásico que presen taba en  los estudios
histopatológicos posteriores.

Tras in formación  al pacien te, se realizó extirpación ,
con  3 cm de margen  super ficial y fascia muscular en
profundidad, de la lesión de la cicatriz anterior y cierre
del defecto resultante mediante in jerto de piel laminar.
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Fig. 4.—Disposición aislada o en pequeños grupos de las células
tumorales, rodeadas de estroma fibrosa y presencia de cierto
infiltrado inflamatorio linfocitario. (Hematoxilina-eosina, ×100.)

Fig. 2.—Proliferación celular con un patrón de seudogranulomas
que ocupa toda la derm is e hipoderm is y contacta en algunas 

zonas con la epidermis. (Hematoxilina-eosina, ×40.)

Fig. 3.—Células fusiformes pleomórficas con mitosis junto a otras
de aspecto epitelioide. (Hematoxilina-eosina, ×100.)



Histológicamen te se comprobó que los márgen es
tumorales, tanto profundos como superficiales, estaban
libres de tumor. A los 6 meses de la in terven ción  se
detectó en  la periferia de la zona in jertada la presencia
de varios n ódulos subcután eos, de con sisten cia dura
( fig. 5) . El estudio median te pun ción-aspiración  con
aguja fin a ( PAAF)  con firmó la presen cia de células
compatibles con  recidiva local del tumor. Tras estudio
de extensión negativo se decidió plantear al paciente la
amputación  del miembro como tratamien to más
adecuado para in ten tar con trolar la en fermedad
primaria. El paciente rechazó la intervención, y no volvió
a con sultar, por lo que se descon oce su  evolución  y
situación actual.

DISCUSIÓN

El sarcoma epitelioide es un a n eoplasia de
crecimien to len to que tien e su  mayor prevalen cia en
adolescentes y adultos jóvenes entre los 10 y los 35 años,
con una media de 26 años, doble incidencia en varones
que en  mujeres y sin  d iferen cias in terraciales1-4. Se
localiza con  más frecuen cia en  la zon a distal de las
extremidades superiores, en concreto en dedos, mano y
antebrazo, aunque también se puede localizar en rodilla,
región  pretibial, nalgas y muslos. O tras localizaciones
posibles son el cuero cabelludo, la vulva y el pene2,3. La
posibilidad de localización  sobre zon as sometidas a
traumatismos repetidos o cicatrices an tiguas pueden
hacer pensar en estos sucesos como factores promotores
en la génesis del sarcoma epitelioide5. La histogénesis del
sarcoma epitelioide es descon ocida. Se le supon e un
origen mesenquimatoso y una posterior metaplasia hacia
células de estirpe epitelial6,7.

Clín icamen te aparece como un  n ódulo o masa de
con sisten cia dura, de 1-5 cm de d iámetro. Su
profundidad es variable. A veces crece en  super ficie y
puede ulcerar la epidermis. En  la mayoría de los casos
in filtra dermis y/ o h ipodermis, y puede profun dizar
h asta adh erirse a la fascia o al ten dón , lo que origin a
un a tumoración  peor delimitada en  forma de masa o
placa multinodular que se desplaza con los movimientos
articu lares. El curso es in dolen te, aun que algun os
pacien tes refieren  dolor  a la palpación  o a la
movilización  del miembro. El estudio rad iológico es
inespecífico, y muestra una masa de tejidos blandos que
a veces con tiene depósitos de calcio y que en  algunos
casos in filtra el hueso adyacen te1. A pesar de tener un
crecimien to len to, son  tumores extremadamen te
agresivos, con un alto índice de recurrencias locales tras
la extirpación y un gran poder metastatizante.

Para el diagnóstico de certeza es necesario el estudio
h istopatológico, aun que, en  ocasion es se requieren
varias biopsias en  diferen tes momen tos evolutivos. Es
muy característico el patrón nodular coalescente de las
células tumorales que afectan  a la dermis y al tejido
celular subcutáneos, si bien también pueden afectar a la

epidermis u lcerán dola e in filtrar  estructuras más
profun das2,8. La celularidad está con stitu ida por un a
proporción variable de células de mor fología fusiforme y
células epitelioides poligon ales, con  n úcleo gran de y
citoplasma amplio, muy eosin ófilo, que se sitúan
alrededor de áreas de n ecrosis y de degen eración  del
colágen o con  un a disposición  que recuerda a los
granulomas «en  empalizada»1,3,8,9. A menudo existe un
infiltrado in flamatorio de predominio lin focitario que
rodea a los n ódulos tumorales, y pueden  observarse
zonas con áreas quísticas y hemorrágicas como resultado
de la pérdida de cohesión  celular y de necrosis, lo que
origina un aspecto seudoangiomatoide2,3. En algunos de
estos tumores se aprecian  células rabdoides gran des,
muy atíp icas, con  n úcleo excén trico y citoplasma
globoide eosinófilo6,10. El estudio inmunohistoquímico
es muy esclarecedor, aunque no decisivo, ya que suelen
existir diferencias entre distin tos tumores y aún dentro
de un  mismo tumor puede h aber zon as don de varíen
los resultados. Las citoqueratin as de bajo y alto peso
molecular son  positivas h asta en  el 75 % de los casos,
sien do en  gen eral más marcadas en  las zon as don de
predomin an  las célu las epitelioides que en tre las
fusiformes. El EMA y la vimen tin a son  positivos h asta
entre el 95 y el 100 % de los casos. En el 60-70 % de estos
tumores existe positividad para CD-34, y este marcador es
útil para los tumores que n o son  positivos para
vimen tin a. La S-100, n eurofilamen tos, factor VIII y
CD-31 son típicamente negativos2,10.

Se reconocen  diversas varian tes h istopatológicas del
sarcoma epitelioide. La variante angiomatoide muestra
espacios quísticos h emorrágicos que recuerdan  al
an giosarcoma; en  la forma similar a un  fibroma
predomin an  las célu las fusiformes con  patrón
estoriforme parecido al h istiocitoma fibroso celular; la
forma rabdoide está con stitu ida por un a sában a de
gran des células rabdoides que simulan  un  tumor
rabdoide de tejidos blan dos y que suelen  ser
características del sarcoma epitelioide de localización
proximal. Sin embargo, el estudio inmunohistoquímico
de todas estas varian tes es prácticamente similar10,11. Es
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Fig. 5.—Aspecto a los 6 meses de la intervención. En la periferia
del injerto se palpan nódulos que ponen de manifiesto la recidiva

tumoral.



probable que las variaciones en  la celularidad estén  en
función  del momento evolutivo en  el que se estudia el
tumor, con diferencias claras entre las formas primitivas y
las recurren cias. Ya En zin ger 1 in dicó que las lesion es
tempran as de sarcoma epitelioide ten ían  un  mayor
predomin io de células fusiformes, mien tras que las
células epitelioides predominaban en las recurrencias y
en  las lesion es metastásicas. También  la presen cia de
n ecrosis, de áreas an giosarcomatoides y de células
rabdoides es más típica de lesiones recurrentes.

Los tumores primitivos muestran  un  aspecto
fibromatoso y pueden confundirse con procesos fibrosos
ben ign os de tipo reactivo12,13, como fascitis n odular,
h istiocitoma fibroso y fibromatosis2,7,10. Cuan do son
lesion es super ficiales y están  con stitu idas por un o o
múltip les n ódulos, se suele con fun dir  con  procesos
inflamatorios de tipo granulomatoso como granulomas
in fecciosos, necrobiosis lipoídica, granuloma anular o
n ódulos reumatoides. En  estadios más avan zados las
células tumorales tienden  a defin irse más claramente,
son  más alargadas, más eosinófilas y adquieren  hábito
epitelioide. La positividad para citoqueratinas, EMA y
vimen tin a, y la n egatividad para otros much os
marcadores permiten realizar el diagnóstico. El sarcoma
sin ovial tien e las mismas características
inmunohistoquímicas que el sarcoma epitelioide, pero se
distingue de éste por el patrón seudoglandular o bifásico
y la presencia de mucina intracelular2,7.

El tratamien to de elección  de estos tumores es la
extirpación  quirúrgica radical con  amplio margen  en
superficie y fascia muscular en profundidad en el caso de
no estar ésta afectada, ya que sólo con grandes márgenes
libres de tumor se podrá con trolar el alto poder de
recurrencias locales de este tumor. La amputación  del
miembro afectado es la actuación  terapéutica más
adecuada cuando el tumor primario está localizado en
los dedos de la man o o el p ie y en  todos los casos de
recidiva local del tumor primario2. A pesar de ello no
está totalmen te comprobado si este tipo de cirugía
agresiva in fluye en  la fu tura aparición  de metástasis a
distan cia, que parece estar  más relacion ada con  el
tiempo de evolución  de la enfermedad que con  el tipo
de tratamiento inicial3.

Se consideran  tres variables anatomopatológicas que
parecen influir en la supervivencia: la invasión vascular,
que es la de mayor valor predictorio, el tamañ o del
tumor mayor de 5 cm y la presencia de más de un 30 %
de necrosis3,9. No está aún  establecido el beneficio del
vaciamien to ganglionar regional, la quimioterapia y la
radioterapia en la prevención de las recurrencias locales
y de las metástasis a distancia, porque no existen  series
amplias que lo corroboren. De todas formas en los casos
aislados en  los que se h a u tilizado esta terapia parece
haber sido beneficiosa14,15. La mayoría de las recurrencias
locales aparecen a los 2 años de la lesión inicial, aunque
no son  in frecuentes las recurrencias tardías3. Las áreas

más frecuen tes de metástasis son  el pulmón, la pleura,
los ganglios linfáticos y el cuero cabelludo5. Existen casos
don de el tratamien to quirúrgico de las metástasis
gan glion ares y pulmon ares h a prolon gado la
supervivencia3. La mortalidad del sarcoma epitelioide es
del 27 % en los primeros 5 años de seguimiento3.
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